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Points Forts a comprendre 


• La maladie de Horton (MH) est aussi denommee 
arterite temporale des sujets ages ou arterite 

a cellules geantes. Cette atteinte arterielle 
inflammatoire segmentaire et plurifocale 
predomine dans le territoire cephalique 
(essentiellement aux branches de la carotide 
externe et particulierement l’artere temporale 
superficielle) ; elle peut diffuser a tous les gros 
troncs arteriels. 

• La pseudopolyarthrite rhizomelique (PPR) 

est un rhumatisme inflammatoire des ceintures. 
II est le plus souvent isole ; cependant, 
il accompagne pres de 50 % des maladies 
de Horton, et certaines pseudo-polyarthrites 
rhizomeliques apparemment isolees au debut se 
revelent secondairement etre d’authentiques 
maladies de Horton. 

• Des liens existent entre ces 2 affections, 
mais la prise en charge diagnostique 

et therapeutique (egalement la corticotherapie) 
est sensiblement differente, ce qui impose 
de les etudier separement. 


Epidemiologie 

11 s’agit de maladies touchant les personnes agees : 
l’incidence de la maladie de Horton (MH) augmente a 
partir de 60 ans, et elle est maximale entre 70 et 80 ans. La 
pseudo-polyarthrite rhizomelique (PPR) peut etre observee 
plus souvent des la cinquantaine. Ces affections sont 
relativement rares. La prevalence la plus elevee a ete 
notee en Europe du Nord. Au sein des populations 
noires, maghrebines et asiatiques, la MH et la PPR sont 
exceptionnelles. En France, un medecin generaliste 
diagnostique autant de MH que de PPR isolees, une de 
chaque en moyenne environ tous les 10 ans. Contrairement 
a la PPR, qui est par definition cliniquement parlante, il 
semble que nombre de MH soient cliniquement latentes 
et non diagnostiquees. La predominance feminine est des 
deux tiers, ce qui est logique dans ces tranches d’age. 


La MH et la PPR sont des maladies dysimmunitaires 
inflammatoires. Aucune etude epidemiologique n’a mis 
en evidence d’element etiologique convaincant dans 
l’environnement (infectieux, toxique, ensoleillement...). 
La MH est une vascularite qui atteint essentiellement les 
arteres riches en tissu elastique ; les lesions inflammatoires 
s’ interromp ent avec la limitante elastique interne (cela 
explique l’absence d’atteinte histologique intracranienne). 
L’aspect caracteristique est celui du «granulome elasto- 
phagique » centre sur la limitante elastique interne qui 
est fragmentee au contact des cellules geantes. La MH 
semble etre une maladie auto-immune a mediation cel- 
lulaire (contre un antigene de l’elastine expose par le 
vieillissement arteriel ?), eventuellement sur un terrain 
genetique predisposant, tout en sachant que les formes 
familiales sont exceptionnelles. Les recherches d’auto- 
anticorps classiques dans les maladies auto-immunes sont 
negatives dans la MH, hormis la recherche d’anticorps 
anti-cardiolipine chez 1 malade sur 2, a un taux faible. 


Le debut est progressif. 

• Une fievre s’observe dans 50% des cas, moderee 
(rarement elevee). Ainsi, la MH est la cause retrouvee 

I fois sur 8 dans le cadre des fievres prolongees nues 
des personnes agees. 

II peut exister un amaigrissement (50 %), une asthenie et 
des sueurs nocturnes. 

• Les cephalees (60 %) sont souvent revelatrices, lanci- 
nantes, parfois pulsatiles, permanentes (possibilite d’ac- 
calmies assez longues), pouvant entrainer une insomnie. 
Elies sont typiquement temporales ou fronto-temporales, 
parfois diffuses. L’hypersensibilite douloureuse du cuir 
chevelu au toucher (au contact de l’oreiller, du peigne) 
est caracteristique. L’artere temporale peut former un 
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cordon saillant inflammatoire sensible, avec abolition du 
pouls. La douleur peut etre cervico-occipitale ou apparaitre 
a la mastication sous la forme d’une faiblesse douloureuse 
des muscles masticateurs, realisant la « claudication 
intermittente de la machoire » dans 1 cas sur 3 . 

• Les manifestations ophtalmologiques ( 1 malade sur 5) 
representent le risque evolutif majeur de la maladie. La 
neuropathie optique ischemique anterieure aigue est la 
forme habituelle. L’atteinte optique retrobulbaire ou 
l’occlusion de l’artere centrale de la retine ou d’une de 
ses branches sont plus rares. L’atteinte oculaire est excep- 
tionnellement initiale et succede souvent a une periode 
plus ou moins longue de MH non diagnostiquee. 
L’amaurose (15%) survient souvent de faq;on rapidement 
progressive. La bilateralisation rapide de l’amaurose 
avec cecite est redoutable et justifie un traitement d’ur- 
gence. Les signes d’alerte doivent etre imperativement 
identifies et traites (flou visuel transitoire, mais aussi un 
ptosis ou une diplopie transitoire). Rien, cliniquement 
ou biologiquement, ne permet de prevoir la survenue 
des complications oculaires. Lorsque le traitement corti- 
coide est commence, les atteintes oculaires deviennent 
exceptionnelles. 

• Parnti les manifestations rhumatologiques, la PPR 
est la plus frequente (50%). Les douleurs de rythme 
inflammatoire touchent les ceintures, d’une part scapulaire, 
d’ autre part pelvienne (v. infra). On a exceptionnellement 
une polyarthrite, une oligo-arthrite, une monoarthrite 
des grosses articulations. 

• L’atteinte des gros troncs arteriels est sous-estimee, 
evoquee cliniquement chez 1 malade sur 10. Le syndrome 
de Pare aortique (atteinte des arteres sous-clavieres et 
axillaires) est le plus frequent. L’atteinte aortique est 
exceptionnellement constatee mais elle peut etre mortelle. 
Elle peut s’accompagner d’une insuffisance aortique, 
d’une dilatation fusiforme ou anevrismale, voire d’une 
dissection, d’une rupture ou d’une thrombose coronaire 
par extension de la vascularite. Les atteintes arterielles 
des membres inferieurs sont possibles. 

2. Signes cliniques trompeurs 

• Les manifestations neurologiques (en dehors des 
cephalees et des signes neuro-ophtalmologiques) sont 
rares : accidents vasculaires cerebraux (environ 3 %) 
potentiellement graves (atherome, embolie ou arterite 
inflammatoire ?) ; atteintes des nerfs craniens ; neuropa- 
thies peripheriques ; surdites. 

On a decrit rarement un trismus, une dysphonie ou une 
dysphagie, revelant une MH. 

• Des manifestations psychiatriques variees specifiques 
ont ete decrites, a differencier des complications parfois 
similaires de la corticotherapie a dose elevee. 

Les manifestations hepatiques sont cliniquement asympto- 
matiques (cholestase moderee 1 fois sur 2 avec possibility 
d’une elevation des transaminases). 

• Les manifestations respiratoires ne sont pas exception- 
nelles, parfois revelatrices et corticosensibles. II y a parfois 
une toux, non productive. Ont ete decrites des pleuresies, 
des opacites pulmonaires radiologiques reticulonodulaires. 


• Les signes cutaneo-muqueux sont rares, si on exclut 
les signes locaux temporaux : necrose du scalp, de la 
langue, du voile du palais, rares cas d’cedeme plus ou 
moins localise de la face. 

• Des arterites specifiques ont ete exceptionnellement 
observees a tous les niveaux : mammaire, mesenterique, 
ovarien, uterin, pancreatique, splenique, renal, etc. 

• Une atteinte hypophysaire peut etre revelee par un 
hypopituitarisme ou un syndrome de secretion inapproprie 
d’hormone antidiuretique. 

Diagnostic differentiel 

C’est l’existence d’un syndrome inflammatoire biologique 
inexplique par ailleurs qui doit faire evoquer le diagnostic 
devant des symptomes d’ allure banale (tels que la cephalee). 
La fievre nue durable ainsi qu’un syndrome inflammatoire 
isole doivent faire discuter les autres causes classiques chez 
la personne agee (infectieuses, cancers et lymphomes, 
autres pathologies dysimmunitaires). 

Le diagnostic differentiel clinique de l’arterite des gros 
troncs avec l’atherome est difficile. Les aspects angio- 
graphiques sont differents de ceux de l’atherome : il 
s’agit frequemment de longs segments de stenose arte- 
rielle effilee, alternant avec des zones de calibre normal 
ou parfois augmente. Le diagnostic differentiel avec la 
maladie de Takayasu, en cas d’ atteinte des gros troncs 
aortiques, a des bases cliniques, radiologiques et histo- 
logiques. La symptomatologie temporale chez une per- 
sonne agee est 1’ argument majeur pour une MH; en 
effet, les signes temporaux manquent dans la maladie de 
Takayasu qui concerne la femme jeune et dont le debut 
habituel est entre 10 et 30 ans (v. infra). 

Diagnostic biologique 

• Le syndrome inflammatoire biologique marque est 
un argument diagnostique important. La vitesse de sedi- 
mentation (VS) est presque toujours superieure a 50 mm 
(l re heure) et atteint souvent 100 mm. Les maladies avec 
vitesse de sedimentation normale sont possibles (mais 
exceptionnelles). La proteine C reactive (CRP), proteine 
de l’inflammation a cinetique rapide, est la premiere 
normalisee sous traitement (1 a 2 semaines de cortico- 
therapie orale efficace). La vitesse de sedimentation, 
1’orosomucoide et l’haptoglobine sont les derniers a 
redevenir normaux. En pratique, l’utilisation de la vitesse 
de sedimentation seule peut suffire dans la majorite des 
cas, mais la lenteur de sa normalisation expose au risque 
d’un surdosage en cortico'fdes lors du traitement 
d’attaque. En pratique, l’utilisation de la proteine C 
reactive est une aide precieuse pour suivre la realite 
de l’inflammation biologique. 

• Une anemie inflammatoire, une hyperleucocytose 
neutrophile ou une hyperplaquettose sont banales. Est 
discutee par ailleurs une activation de la coagulation a la 
phase active de la MH (risque de thrombose). 

• La presence d’IgG anticardiolipine a un taux faible 
est notee chez 50 % des malades, avec un retour a la 
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normale apres un a plusieurs mois de traitement (ces 
anticorps seraient les temoins des lesions vasculaires et 
non pas primitifs). 

• Les signes biologiques classiques dans d’autres 
maladies dysimmunitaires ne sont d’aucune aide pour 
le diagnostic de la MH, qu’il s’agisse des facteurs anti- 
nucleaires ou de facteurs rhumato'ides, ce qui plaide contre 
un mecanisme auto-immun comparable a celui des 
connectivites non specifiques d’organe. La recherche 
d’anticorps anti-cytoplasme des polynucleaires (ANCA) 
est en regie negative lorsqu’on utilise la technique 
ELISA ( enzyme-linked immunosorbent assay). 

Diagnostic histologique 

II repose sur la biopsie d’artere temporale sous anesthesie 
locale. La clinique oriente le lieu du prelevement. 
Lorsque la symptomatologie clinique est typique, il faut 
savoir que la biopsie de l’artere temporale n’est pas 
indispensable a la decision therapeutique. L’ etude histo- 
logique apporte des arguments de certitude du diagnostic, 
mais le caractere segmentaire des lesions entraine un 
risque de faux negatifs. La sensibilite diagnostique 
d’une biopsie d’artere temporale unilaterale avoisine 75 %, 
a condition que le prelevement soit de 3 cm au moins. 
La biopsie bilaterale d’emblee a une meilleure sensibilite. 
L’histologie typique de la MH associe une destruction 
des cellules musculaires lisses de la media, un infiltrat 
inflammatoire des tuniques arterielles predominant au 
niveau de la media, (lymphocytes, histiocytes, polynu- 
cleaires), une destruction de la limitante elastique interne 
avec une reaction inflammatoire histiocytaire a son contact 
(presence inconstante mais evocatrice de cellules geantes). 
Le thrombus est tres frequent, en regard des lesions 
immunologiquement actives (plus de 80 %). Les vasa 
vasorum sont souvent le siege d’une reaction inflamma- 
toire. Les images histologiques peuvent persister de 
nombreux mois, meme sous traitement. 

A titre anecdotique, 1’ inflammation de l’artere temporale 
peut correspondre a la localisation d’autres vascularites 
systemiques (surtout periarterite noueuse, voire angeite 
de Churg et Strauss ou maladie de Wegener). Nous 
avons vu que le diagnostic differentiel avec la maladie 
de Takayasu, en cas d’atteinte des gros troncs aortiques, 
a des bases cliniques, radiologiques et histologiques. 
Dans la MH et la maladie de Takayasu, l’histologie est 
differente. Dans la maladie de Takayasu, 1’ inflammation 
est plus externe au niveau de la tunique arterielle. 

En fait, le diagnostic histologique n’est positif que dans 
2 cas sur 3. Pour les autres malades, lorsqu’on reunit un 
certain nombre de symptomes cliniques et biologiques, 
la probability de se tromper est tres faible. L’age et le 
syndrome inflammatoire majeur sont des arguments 
importants, a condition d’avoir elimine soigneusement 
une affection autre, en particulier infectieuse. Apres 
quelques mois de surveillance, avec une corticotherapie 
qui apparait efficace (test therapeutique dans un 
certain nombre de cas), il est rare que Ton revienne 
sur le diagnostic. 


Tableau 

Criteres diagnostiques 
de la maladie de Horton 


Presence d’au moins 3 des 5 criteres suivants : 

□ debut de la maladie apres 50 ans 

□ cephalees recentes 

□ sensibilite ou diminution des battements d’une artere 
temporale 

□ vitesse de sedimentation superieure a 50 mm 
a la l re heure 

□ biopsie d’artere temporale montrant des lesions 
de vascularite 

Selon /’American College of Rheumatology (ACR). 


Traitement 

Il est base sur la corticotherapie prolongee dans tous les 
cas. Les modalites de prescription varient selon les 
praticiens; cependant, il existe un consensus sur la 
necessity d’une epargne cortisonique maximale. 

1. Traitement initial 

• Le traitement d’attaque des formes cliniques simples 
de la MH est une corticotherapie a dose moyenne, variant 
entre 0,5 et 0,7 mg/kg/j. Pour beaucoup, 0,5 mg/kg/j 
apparait une dose suffisante. La corticotherapie a une 
action rapide et spectaculaire (argument diagnostique 
important). Il n’est pas necessaire d’attendre d’avoir 
realise la biopsie d’artere temporale et d’en avoir le 
resultat pour debuter le traitement. En attaque, la predni- 
sone (ou l’equivalent de methylprednisolone, ou predni- 
solone) est donnee per os en 2 prises chaque jour, puis 
lors de la decroissance posologique en une prise matinale. 
Cette prise unique le matin a un effet moins depresseur 
de l’axe hypoythalamo-hypophyso-surrenal. 

Les formes cliniques graves de MH, c’est-a-dire avec un 
trouble oculaire, ou un syndrome de menace vasculaire 
(en particulier coronaire et neurologique) sont une indi- 
cation pour un traitement corticoi'de urgent et plus intense. 
En cas d’atteinte oculaire, on utilise done des doses plus 
elevees de prednisone per os ( 1 mg/kg/j ou plus), voire 
la methylprednisolone parenterale soit intramusculaire 
(80 a 100 mg/j) soit intraveineuse (bolus de 240 mg). 

• La diminution de la corticotherapie est entreprise des 
la normalisation de la proteine C reactive (habituellement 
1 a 2 semaines). La diminution est d’abord rapide : souvent, 
on peut atteindre la moitie de la dose initiale en 4 semaines, 
par paliers uniformes d’une semaine. La reduction est 
ensuite plus lente, par paliers de 1 a 2,5 mg tous les 7 ou 
15 jours, ou meme tous les mois, en recherchant une 
adaptation de la decroissance a chaque personne. 11 faut 
viser imperativement en finalite la dose d’entretien qui 
maintient le malade asymptomatique avec un bilan 
inflammatoire biologique normal. 
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• La dose d’entretien doit etre la plus proche possible de 
5 mg/j («dose de securite» c’est-a-dire sans effet secon- 
daire). On maintient alors cette dose minimale en palier 
prolonge environ 3 a 6 mois avant de tenter le sevrage. 

2. Sevrage de la corticotherapie 

La duree de la corticotherapie est souvent excessive 
(> 3 ans) en l’absence de parametre clinique ou biologique 
fiable predictif de la guerison de la maladie, ce qui permet- 
trait d’arreter plus precocement le traitement corticoide. Le 
sevrage consiste a poursuivre la decroissance de la cortico- 
therapie de 1 mg par mois jusqu’a l’arret. S’il est pro- 
gressif, le sevrage n’entraine pas d’insuffisance surrenale 
definitive, mais un tiers des malades ont une deficience 
fonctionnelle surrenale transitoire moderee. C’est la raison 
pour laquelle certains preconisent l’adjonction d’une 
hormonotherapie substitutive par l’hydrocortisone (20 a 
30 mg/j per os) a partir de 5 a 7 mg de prednisone par 
jour. L’hydrocortisone est arretee progressivement, 1 a 3 mois 
apres l’arret de la prednisone elle-meme, en s’aidant 
eventuellement de 1’ information obtenue sur la fonction 
surrenale par un test au Synacthene immediat. 

Toute reprise evolutive, clinique ou biologique (environ 

I fois sur 3), impose soit l’augmentation de la dose (en 
reprenant la dose anterieurement efficace), soit la pro- 
longation d’un palier. La corticotherapie a jours alternes 
n’est pas recommandee. Ces reprises evolutives sont 
assez frequentes (un tiers des cas environ) mais ont rare- 
ment la gravite potentielle initiale : il s’agit d’une simple 
reprise biologique, voire des douleurs de PPR. 

En regie generate, la modulation du traitement est fonction 
du dosage des proteines de 1’ inflammation, en premier 
lieu de la proteine C reactive, qui donne vraisemblablement 
une meilleure approche temporelle de l’evolutivite que 
la vitesse de sedimentation. 

II ne faut pas confondre avec une insuffisance surrenale 
ou une reprise evolutive de la maladie, un syndrome de 
privation cortisonique parfois trompeur (fievre, douleurs 
diffuses, asthenie, anxiete) mais qui regresse spontanement 
en quelques jours ou semaines. 

3. Complications de la corticotherapie 

Chez ces personnes agees, les effets iatrogeniques de la 
corticotherapie sont frequents (environ 30% la premiere 
annee), mais ils n’imposent en general pas son arret. 

• Les signes classiques de I’hypercorticisme doivent 
etre reconnus : adiposite et pilosite du visage, buffalo- 
neck, nervosite, atrophie cutanee, etc. 

• Les complications les plus redoutees sont surtout 
osteo-articulaires, dominees par l’osteoporose et ses 
complications fracturaires (au l er rang desquelles les 
fractures vertebrates et moins souvent les fractures de 
l’extremite superieure du femur). II ne faut pas en sous- 
estimer la gravite. L’osteonecrose de la tete femorale, 
helas imprevisible, est heureusement rare ! 

• Toutes les autres complications de la corticotherapie 
prolongee sont possibles : ulcere gastrique que Ton peut 
d’ordinaire traiter avec efficacite ; decompensation d’un 
diabete pouvant necessiter une insulinotherapie ; aggravation 


d’une hypertension arterielle (HTA) ; hypokaliemie ; infections 
diverses. Un antecedent de tuberculose impose une simple 
surveillance (si le traitement avait ete adequat). II faut 
avoir a l’esprit la possibility d’une complication de sigmoi- 
dite, toujours grave sur ce terrain, d’autant que le diagnostic 
est souvent retarde par la corticotherapie. Les complications 
oculaires (cataracte et glaucome) sont rares. 

4. Alternatives therapeutiques 

Les autres possibility therapeutiques de la MH se discutent 
en 2 de intention : il s’agit essentiellement des cas de cortico- 
resistance (echec absolu ou relatif du traitement d’attaque) 
ou de corticodependance (impossibility de descendre au 
palier suivant sous peine de voir les symptomes reapparaitre). 

• La dapsone (50 a 100 mg/j), en association aux corti- 
coides, est souvent efficace. Mais elle a des effets 
secondaires (hemolyse quasi constante, dependante de 
la dose ; augmentation de la methemoglobinemie). D’autres 
effets secondaires sont imprevisibles : toxidermie, neuro- 
pathies, atteinte hepatique ; l’accident le plus grave est 
1’ agranulocytose en debut de traitement. 

• Les antipaludeens de synthese ont ete proposes avec 
des resultats irreguliers. 

• Les anti-inflammatoires non steroidiens restent sans 
action sur les signes arteriels, en particulier oculaires ; 
ils ne peuvent pas par consequent etre utilises seuls. 

• Le methotrexate en seconde intention, dans les formes 
corticoresistantes ou corticodependantes, semble avoir 
une certaine efficacite a faible dose (7,5 mg par semaine 
comme dans la polyarthrite rhumatoide, voire plus), 
mais il y a un risque d’agranulocytose. 

• Les autres immunodepresseurs (azathioprine, cyclo- 
phosphamide) ont ete rarement utilises dans les formes 
qui ne cedent pas a des doses elevees de corticoldes, ou 
avec une corticodependance mal toleree. 

5. Traitements associes 

• Le risque de fracture osteoporotique est prevenu par 
I’association calcium-vit amine D. En fonction du risque 
de fracture osteoporotique, on peut proposer un traitement 
preventif par bisphosphonates, lorsque la dose de cortisone 
est superieure a 7,5 mg/j pour une duree de plus de 3 mois. 

• Les mesures habituelles sont associees : regime sans 
sel et sans sucres rapides, mais plutot hyperprotidique a 
la phase initiale du traitement, sans oublier de revenir 
ensuite a un regime normal ; supplementation en potassium 
per os si hypokaliemie. Pourprevenir Patteinte musculaire 
liee aux corticoldes, l’exercice musculaire quotidien est 
fortement recommande (marche active). 

• Un traitement anticoagulant ou antiagregeant pla- 
quettaire, a la phase initiale du traitement, nous parait 
devoir etre recommande. En effet, l’arterite est le siege 
de thromboses locales, et des embolies arterielles ont ete 
bien decrites. Elies surviennent a la phase initiale de la 
corticotherapie (activite procoagulante liee a la maladie 
et son traitement ?). Un traitement preventif permettrait 
d’eviter un certain nombre de complications vasculaires 
et de deces precoces. Les antiagregeants, et en particulier 
Laspirine, n’ont pas ete evalues. 
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Pseudopolyarthrite rhizomelique 
isolee 

■ Diagnostic positif 

1. Examen clinique 

Le diagnostic est clinique. Par definition, il n’y a pas de 
cephalee ni d’atteinte des gros troncs arteriels. Au 
moment du diagnostic, il n’y a aucune difference entre 
les signes cliniques de PPR isolee et associee a une MH. 
Le diagnostic peut etre retenu sur les arguments suivants : 
age superieur a 50 ans ; syndrome douloureux, de debut 
parfois assez brusque depuis au moins un mois, des 
ceintures - scapulaire et cervicale, pelvienne de rythme 
inflammatoire, nocturnes avec raideur matinale; le 
debut peut etre asymetrique (unilateral ou predominance 
frequente de l’atteinte scapulaire). Les algies sont arti- 
culaires autant que musculaires ; il existe souvent une 
veritable impotence douloureuse, parfois pseudomyositique. 
Le patient, par exemple, est dans l’incapacite de lever le 
bras pour se coiffer en raison de la douleur. 

Une atteinte de l’etat general (amaigrissement, fievre 
moderee et asthenic) est frequente. Une polyarthralgie 
peripherique est possible, initiale, transitoire et pauci- 
articulaire. 

La duree de la PPR isolee apparait plus courte que cede 
de la MH, bien que de plus en plus des cas prolonges, 
depassant 2, 3 ou 4 ans, soients decrits. 

2. Examens complementaires 

11 est admis d’assurer le diagnostic grace a un bilan 
minimal. La PPR s’accompagne d’un syndrome inflam- 
matoire biologique qui n’a rien de specif ique. Le syn- 
drome inflammatoire biologique (vitesse de sedimentation, 
proteine C reactive) est souvent moins net. Les autres 
signes biologiques sont identiques a ceux de la MH. 
Dans la PPR isolee, c’est-a-dire en l’absence de signes 
cephaliques ou d’atteinte des gros troncs arteriels, la 
probability de positivite d’une biopsie d’artere temporale 
est tres faible, certainement tres inferieure a 10%. Il est 
done inutile de la faire systematiquement. Certains la 
recommandent uniquement chez les patients les plus 
ages (plus de 70 ans) avec une vitesse de sedimentation 
tres elevee, lorsque le diagnostic de PPR est incertain, 
lorsqu’une corticotherapie est discutee et pour rechercher 
une MH. Si elle est positive, elle permet alors d’econo- 
miser des investigations paracliniques multiples. 

Un certain nombre d’arguments negatifs doivent done 
etre exiges : absence de facteur rhumatoi'de, d’anticorps 
antinucleaires, d’elevation des enzymes musculaires, de 
dysglobulinemie monoclonale. 

Hormis la recherche du syndrome inflammatoire biolo- 
gique, on ne fera pas systematiquement des examens, 
car la biopsie musculaire et l’electromyogramme 
seraient normaux. La scintigraphie osseuse au technetium 
est de peu d’interet specifique, sauf d’argumenter le 
diagnostic differentiel s’il y a des hyperfixations signifi- 
catives articulaires ou osseuses. 


Diagnostic differentiel 

Il doit done toujours etre mene avec rigueur. La notion 
de PPR paraneoplasique, evoquee par certains, est a 
notre sens discutable. Le probleme serait en fait d’evo- 
quer le diagnostic a tort de MH devant une PPR qui 
s’averera devenir, apres un nombre de mois parfois 
important, une polyarthrite rhumatoi'de ou une autre col- 
lagenose. La persistance d’une atteinte des petites arti- 
culations peripheriques doit faire reconsiderer systema- 
tiquement le diagnostic, et evoque le developpement 
d’une polyarthrite rhumatoi'de. 

On elimine assez facilement une polymyosite, un myelome 
et des metastases osseuses. 


Traitement 

1. Corticotherapie 

Il est classique d’observer une sensibility spectaculaire 
a une dose de corticoides inferieure a celle prescrite 
dans la MH : 30 a 20 mg, voire meme de 10 a 15 mg/j 
de prednisone ou d’equivalent-prednisone. La reponse 
doit etre spectaculaire. En cas de non-reponse, apres 
quelques jours, on peut etre amene a doubler la dose 
d’attaque, en supputant qu’il s’agit d’une PPR accompa- 
gnant une MH et non d’une PPR isolee. Etant donne la 
posologie de depart plus faible, on effectue une dimi- 
nution lente de la dose quotidienne des le stade de 20 mg 
quotidiens. Le traitement d’entretien doit etre le plus 
proche possible de la dose de « security » de 5 mg/j. La 
duree du traitement est plus courte que dans la MH dans 
la majorite des cas. Il est licite d’essayer d’arreter le trai- 
tement apres 6 mois. 

Pour ces differentes raisons (corticotherapie moins 
intense et souvent plus courte) les complications du trai- 
tement, si elles restent possibles, sont beaucoup moins 
preoccupantes. Cela n’empeche pas d’appliquer toutes 
les recommandations hygieno-dietetiques et les thera- 
peutiques associees (a l’image de la MH). 

2. Autres traitements 

Certains ont recommande l’utilisation d’autres thera- 
peutiques moins agressives. Il s’agit des antipaludeens 
de synthese, et meme des anti-inflammatoires non 
steroi'diens. Il existe des succes reguliers avec ces 
therapeutiques ; cependant, un risque statistiquement 
tres faible mais incontestable d’apparition de lesions 
oculaires thrombotiques definitives demeure, dans le 
cas ou la PPR serait associee a une MH. Pour cette raison, 
il parait necessaire d’utiliser les corticoides, seule thera- 
peutique ayant fait la preuve d’une action preventive 
oculaire. 

La dapsone et le methotrexate ou un traitement anti- 
thrombotique n’ont pas d’interet dans le traitement 
d’une PPR isolee. 
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MALADIE DE HORTON ET P S E U D O P O LYA RT H R I T E RHIZOMELIQUE 


Pour en savoir plus — 

Barrier JH, Liozon F. La maladie de Horton. In : Les maladies syste- 
miques. Paris : Flammarion 2000, 4 e ed. 

Genereau TH, Cabane J. Benefice des corticoYdes lors du traite- 
ment de la maladie de Horton et de la pseudopolyarthrite 
rhizomelique : avantages et inconvenients. Une meta-analyse. 
Rev Med Interne 1992; 13:387-391 

Chevalet P, Barrier JH, GlemarecJ et ol. Maladie de Horton du sujet 
age de plus de 75 ans : particularity evolutives, complications de la 
corticotherapie. Vers une dose d’attaque reduite. Rev Med Interne 
2001 ; 22 : 624-30. 


Points Forts a retenir 


• La maladie de Horton a une expression 
clinico-biologique polymorphe. 

Elle doit etre evoquee de principe devant 
de nombreuses situations cliniques 
et biologiques chez la personne agee 
ayant un syndrome inflammatoire biologique 
(cephalees, fievre durable, anemie ; 
la pseudopolyarthrite rhizomelique 
est 1’une de ces situations). 

• Toutes les pseudopolyarthrites rhizomeliques 
isolees ne sont pas des maladies de Horton ; 
la prise en charge, toujours basee 

sur la corticotherapie, est alors sensiblement 
differente de celle d’une maladie de Horton. 

• La biopsie d’artere temporale positive permet 
d’affirmer le diagnostic de maladie de Horton, 
mais sa negativite ne permet pas de l’eliminer. 
Elle n’est pas indiquee dans la pseudopolyarthrite 
rhizomelique isolee. 

• La gravite potentielle des manifestations 
oculaires (cecite) dans la maladie de Horton 
doit faire commencer en urgence 

une corticotherapie. 

• La maladie de Horton et la pseudopolyarthrite 
rhizomelique necessitent l’utilisation 

de la corticotherapie au long cours, avec prise 
en compte necessaire de toutes les complications 
potentielles de cette therapeutique dont, 
au premier rang, l’osteoporose. II existe 
un consensus sur la necessite d’une epargne 
cortisonique maximale. 

• Une corticotherapie bien menee 
(surveillance, mesures d’accompagnement) 
permet souvent d’echapper aux complications 
les plus graves. 
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